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  ﭼﻜﻴﺪه
ﻫﺎﺳﺖ ﻛﻪ از ﻧﻈﺮ ﺑﺎﻟﻴﻨﻲ ﺑﺎ دﻳﺴﭙﻼزي ﺷﺪﻳﺪ اﺳﻜﻠﺘﻲ  ﺳﺎﻛﺎرﻳﺪوزﮔﺮوه ﻣﻮﻛﻮﭘﻠﻲ ﻳﻚ ﺑﻴﻤﺎري ارﺛﻲ اﺗﻮزوم ﻣﻐﻠﻮب از ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ
ﺗﻮاﻧﺪ دﻫﺪ و ﺑﺎ ﭘﻴﺸﺮﻓﺖ ﺑﻴﻤﺎري ﻣﻲارﺗﺸﺎح ﻛﺮاﺗﺎن ﺳﻮﻟﻔﺎت در ﻧﺴﻮج ﻣﺨﺘﻠﻒ رخ ﻣﻲ. ﺷﻮدﻫﻮﺷﻲ ﻧﺮﻣﺎل ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲو ﺑﺎ ﺑﻬﺮه
ﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﻳﻚ ﻣﻮرد ﺑﺎرداري ﺑﺎ ﺳﻨﺪرم ﻧﺎدر در اﻳ. ﻫﺎي ﻗﻠﺐ ﺷﻮدﻫﺎي ﻫﻮاﻳﻲ و رﻳﻪ و درﻳﭽﻪﺑﻨﺪ ﻗﺮﻧﻴﻪ و راهﺑﺎﻋﺚ درﮔﻴﺮي ﻧﺴﺞ ﻫﻢ
ي ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ آن ﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲﻣﻮرﻛﻴﻮ ﻛﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ دﻳﺴﺘﺮس ﺷﺪﻳﺪ ﺗﻨﻔﺴﻲ ﻣﺎدر، ﻣﺠﺒﻮر ﺑﻪ ﺧﺘﻢ ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ ﺷﺪﻳﻢ ، ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ روش اداره
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  ﻣﻘﺪﻣﻪ
ﻳﻚ ( mordnyS s 'oiuqroM)ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ 
ﺑﻴﻤﺎري ارﺛﻲ اﺗﻮزوم ﻣﻐﻠﻮب ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﻴﻚ از ﮔﺮوه 
ﻫﺎي ذﺧﻴﺮه اي ﻣﻮﻛﻮﭘﻠﻲ ﺳﺎﻛﺎرﻳﺪ اﺳﺖ ﻛﻪ ﺑﻴﻤﺎري
اﺳﺘﻴﻞ ﮔﺎﻻﻛﺘﻮز آﻣﻴﻦ - در آن در اﺛﺮ ﻓﻘﺮ آﻧﺰﻳﻢ ان
ﻫﺎي ﺗﻮاﻧﺪ زﻧﺠﻴﺮهﺳﻮﻟﻔﺎﺗﺎز، ﺑﺪن ﻧﻤﻲ–ﺳﻮﻟﻔﺎت -6-
ﺑﻠﻨﺪ ﻣﻮﻟﻜﻮﻟﻬﺎي ﻗﻨﺪ ﺑﻪ ﻧﺎم ﮔﻠﻴﻜﻮزآﻣﻴﻨﻮ ﮔﻠﻴﻜﺎﻧﻬﺎ را 
از اﻳﻦ دﺳﺘﻪ  4ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ، ﺗﻴﭗ . ﺑﺸﻜﻨﺪ
 drofsliarB‐oiuqroMﺳﻨﺪرم . اﺳﺖ ﻫﺎﺑﻴﻤﺎري
ﺷﻴﻮع . ﺷﺮح داده ﺷﺪ 9291اوﻟﻴﻦ ﺑﺎر در ﺳﺎل 
ﻫﺰار ﺗﻮﻟﺪ زﻧﺪه اﺳﺖ  002در ﻫﺮ  1ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ 
و ﺳﺎﺑﻘﻪ ﺧﺎﻧﻮادﮔﻲ اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم ﺷﺎﻧﺲ ﺑﺮوز آن را 
ﻋﻼﺋﻢ ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ ﺷﺎﻣﻞ . اﻓﺰاﻳﺶ ﻣﻲ دﻫﺪ
ﻫﺎ، ﻗﻔﺴﻪ ﺗﻜﺎﻣﻞ ﻏﻴﺮﻋﺎدي اﺳﺘﺨﻮاﻧﻬﺎ در ﻣﻬﺮه
-اي و ﻣﻔﺎﺻﻞ ﺑﺎ اﻓﺰاﻳﺶ ﺗﺤﺮكي زﻧﮕﻮﻟﻪﺳﻴﻨﻪ
در ﻧﻮع ﺷﺪﻳﺪ )ﺳﺮ ﺑﺰرگ و ﻗﺪ ﻛﻮﺗﺎه ﭘﺬﻳﺮي و 
و ﺑﻪ ﺧﺼﻮص ﮔﺮدن و ( ﺳﺎﻧﺘﻲ ﻣﺘﺮ 521ﻛﻮﺗﺎه ﺗﺮ از 
ي ﻛﻮﺗﺎه ، ژﻧﻮ واﻟﮕﻮس و راه رﻓﺘﻦ اردﻛﻲ و ﺗﻨﻪ
ﻓﺎﺻﻠﻪ زﻳﺎد ﺑﻴﻦ دﻧﺪاﻧﻬﺎ، ﻛﻴﻔﻮ اﺳﻜﻮﻟﻴﻮزﻳﺲ، 
( اﻏﻠﺐ ﻧﺎرﺳﺎﻳﻲ آﺋﻮرت) ﻛﺪورت ﻗﺮﻧﻴﻪ، ﺳﻮﻓﻞ ﻗﻠﺒﻲ 
ﺸﻮد ﺷﻠﻲ ﻟﻴﮕﺎﻣﺎﻧﻬﺎ دﻳﺪه ﻣﻴ. ﻳﻨﺎل اﺳﺖو ﻓﺘﻖ اﻳﻨﮕﻮ
اﮔﺰﻳﺎل و در -ﺛﺒﺎﺗﻲ آﺗﻼﻧﺘﻮﺗﻮاﻧﺪ ﺑﺎﻋﺚ ﺑﻲو ﻣﻲ
ﻫﻮش و ﺗﻔﻜﺮ و ﻓﻌﺎﻟﻴﺖ ﺷﻨﺎﺧﺘﻲ . رﻓﺘﮕﻲ آن ﺷﻮد
. ﻣﻐﺰ در ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ ﻣﻌﻤﻮﻻ ﻧﺮﻣﺎل اﺳﺖ
ﺗﻮاﻧﺪ ﺑﺎﻋﺚ ﻋﻮارض ﻗﺎﺑﻞ ﻣﺸﻜﻼت اﺳﺘﺨﻮاﻧﻲ ﻣﻲ
ﻫﺎي ﻛﻮﭼﻚ در ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ ﻣﺜﻼ اﺳﺘﺨﻮان. ﺗﻮﺟﻪ ﺷﻮد
ي ﮔﺮدن ﻣﻲ ﺗﻮاﻧﺪ روي ﻫﻢ ﺑﻠﻐﺰد و ﺑﺎﻋﺚ ﺻﺪﻣﻪ
در ﺻﻮرت اﻣﻜﺎن ﺟﺮاﺣﻲ ﺑﺮاي . ﻮدﻧﺨﺎع و ﻓﻠﺞ ﺷ
  .(1-5) اﺻﻼح ﭼﻨﻴﻦ ﻣﺸﻜﻼﺗﻲ ﺑﺎﻳﺪ اﻧﺠﺎم ﺷﻮد
ﻣﺎه اول ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺷﻜﻞ  81اﻏﻠﺐ ﺑﻴﻤﺎران در 
( ﺷﻜﻞ ﭘﻜﺘﻮس ﻛﺎرﻳﻨﺎﺗﻮم) ﻏﻴﺮﻋﺎدي ﻗﻔﺴﻪ ﺳﻴﻨﻪ
ﺑﺎ ﺑﺰرﮔﺘﺮ ﺷﺪن ﻛﻮدك . ﺷﻮﻧﺪﺗﺸﺨﻴﺺ داده ﻣﻲ
ﻣﺮدان . ﺷﻮدﺗﺮ ﻣﻲﻧﻘﺺ ﺗﻨﻔﺴﻲ ﺗﺤﺪﻳﺪي واﺿﺢ
و ﺗﻌﺪادي از زﻧﺎن ﻣﺒﺘﻼ  ﻣﺒﺘﻼ ﻗﺎﺑﻠﻴﺖ ﺑﺎروري دارﻧﺪ
  (.5)اﻧﺪ ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ ﻣﻮﻓﻖ داﺷﺘﻪ
در اﻳﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﻳﻚ ﺧﺎﻧﻢ ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ 
-ﻛﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ دﻳﺴﺘﺮس ﺗﻨﻔﺴﻲ ﺟﻬﺖ ﺳﻘﻂ 4ﺗﻴﭗ 
درﻣﺎﻧﻲ از ﻃﺮف ﭘﺰﺷﻜﻲ ﻗﺎﻧﻮﻧﻲ ارﺟﺎع ﺷﺪه ﺑﻮد، 
ﻧﺎدر ﺑﻮدن اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم و ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ . ﺷﻮدﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲ
  .اردي ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎر اﻫﻤﻴﺖ دﺑﺎ آن و اداره
  
  ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر
ي ﻣﺠﺮد ، ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم ﻣﻮرﻛﻴﻮ ﺳﺎﻟﻪ 44ﺧﺎﻧﻢ 
ي ﻛﻪ در اﺛﺮ ﺗﺠﺎوز ﺟﻨﺴﻲ ﺑﺎردار ﺷﺪه ﺑﻮد ،  ﺑﺎ ﻧﺎﻣﻪ
ﻧﻔﺲ ﺷﺪﻳﺪ ﻣﺎدر و ﭘﺰﺷﻜﻲ ﻗﺎﻧﻮﻧﻲ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺗﻨﮕﻲ
اﺣﺘﻤﺎل ﻋﺴﺮ وﺣﺮج ﻣﺎدر در اﺛﺮ اداﻣﻪ ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ ، 
 201ﻗﺪ ﺑﻴﻤﺎر . ﺟﻬﺖ ﺧﺘﻢ ﺑﺎرداري ارﺟﺎع ﺷﺪ
 22ﻛﻴﻠﻮﮔﺮم و در ﻫﻔﺘﻪ  22ﺳﺎﻧﺘﻲ ﻣﺘﺮ، وزن 
ﻫﺎ ﺳﺮ ﺑﺰرگ و ﻓﺎﺻﻠﻪ ي دﻧﺪان. ﺑﺎرداري ﻗﺮار داﺷﺖ
ﮔﺮدن ﺑﺴﻴﺎر ﻛﻮﺗﺎه وﺗﻨﻪ ﻛﻮﺗﺎه . زﻳﺎدﺗﺮ از ﻣﻌﻤﻮل ﺑﻮد
ﻫﺎ ﺷﻠﻲ اﻧﺪام. ﻫﺎ ﻻﻏﺮ و ﻛﻮﺗﺎه و دﻓﺮﻣﻪ ﺑﻮدو اﻧﺪام
ﻫﺎي ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﺑﻪ ﺻﻮرت ﻗﻴﭽﻲ ﺷﺪﻳﺪ داﺷﺖ و اﻧﺪام
ﺗﻮاﻧﺴﺖ ﺑﻮد و ﺑﻪ ﺳﺨﺘﻲ ﻣﻲروي ﻫﻢ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺘﻪ
ﺗﻮاﻧﺴﺖ راه ﺑﺮود ﺑﻴﻤﺎر ﻧﻤﻲ. ا از ﻫﻢ دور ﻛﻨﺪﻧﻬﺎ رآ
-و ﺑﺎ اﺳﺘﻔﺎده از ﺻﻨﺪﻟﻲ ﭼﺮﺧﺪار ﺣﺮﻛﺖ ﻣﻲ
  ( .1ﺷﻜﻞ)ﻛﺮد
ﻫﺎي ﭘﺎراﻛﻠﻴﻨﻴﻚ، در رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﮔﺮدن در ﺑﺮرﺳﻲ
ﻛﻪ ﺟﻬﺖ ﺑﺮرﺳﻲ ﻧﺤﻮه ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ در وﻳﺰﻳﺖ ﻗﺒﻞ از 
ﻋﻤﻞ درﺧﻮاﺳﺖ ﺷﺪ، ﻓﻴﻮژن ﻣﻬﺮه ﻫﺎي ﮔﺮدﻧﻲ 
ﻣﺸﻬﻮد ﺑﻮد ﻛﻪ در ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﻣﺤﺪودﻳﺖ ﺷﺪﻳﺪ 
در ﺗﺴﺖ ﻫﺎي . در ﮔﺮدن وﺟﻮد داﺷﺖﺣﺮﻛﺘﻲ 
ي ﺗﻨﻔﺴﻲ ﺑﺮرﺳﻲ ﻋﻤﻠﻜﺮد رﻳﻪ ﺣﺠﻢ ﭘﺎﻳﻴﻦ ذﺧﻴﺮه
 0/ 87= CVFﻟﻴﺘﺮ و  0/ 7= 1 VEF)ﮔﺰارش ﺷﺪ 
در اﻛﻮﻛﺎردﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﺑﻪ ﻋﻤﻞ آﻣﺪه، ( . 2ﺷﻜﻞ( )ﻟﻴﺘﺮ
درﺻﺪ، ﺑﺪون درﮔﻴﺮي درﻳﭽﻪ  05ﺑﺮون ده ﻗﻠﺒﻲ 
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ﻳﮋه از ﻧﻈﺮ 
 ﺑﺎ داروي 
ﻪ ﻣﺸﻜﻠﻲ 
ﺎن ﻣﻨﺘﻘﻞ 
و ﻫﻤﻜﺎران ﻲ     
ﻫﺎي وﻣﺮاﻗﺒﺖ
و ﻛﻨﺘﺮل درد
ﻧﻈﺮ ﺑﻮد ﻛﺖ
 ﺑﻪ ﺑﺨﺶ زﻧ
   
  اﻟﻤﺎﺳ ﺒﺎﻳﻓﺮ
وز در ﺑﺨﺶ 
ﻔﺴﻲ ﻴﺖ ﺗﻨ
 ورﻳﺪي ﺗﺤ
ﺳﺎﻋﺖ ﺑﻌﺪ 2
ﺸﺴﺘﻪ ﺑﻴﻤﺎر از ﭘﺸﺖ
 ﻤﻠﻜﺮد رﻳﻮي ﺑﻴﻤﺎر
ﺑﻴﻤﺎر ﻳﻚ ر
ﻛﻨﺘﺮل وﺿﻌ
اﺳﺘﺎﻣﻴﻨﻮﻓﻦ
4ﻧﺪاﺷﺖ و
  . ﮔﺮدﻳﺪ
ﺗﺼﻮﻳﺮ ﻧ: 1ﺷﻜﻞ
ﺗﺴﺖ ﻋ: 2ﺷﻜﻞ
 ﺟﻴﻮه 
ﻮن ﺳﺮ 
 ﮔﺮدﻧﻲ 
ن دﻫﺎن 
ﻳﺪ رﻳﻪ 
 ﺗﺮاﺷﻪ 
اد ﻟﺬا، 
ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ 
ﺑﻴﻤﺎر و 
ﺿﻌﻲ ، 
 ﭘﺎﻳﺶ 
 درﺻﺪ 
ﺳﻴﻮن ﺑﺎ 
ﺿﻌﻴﺖ 
ﺪﻳﺪ و 
 ﻓﻀﺎي 
ﺑﺎ .  ﺑﻮد
- ﻣﻬﺮه
ﺸﺎﻫﺪه 
وﻛﺎﺋﻴﻦ 
 1 ﻛﻠﻲ 
ﺿﻌﻴﺖ 
ﻤﺎر ﺑﻪ 
ﺑﻮد ﻟﺬا 
 ﻣﻜﻤﻞ 
 داروي 
. ﻖ ﻧﺸﺪ
ﻂ وﺳﻂ 
ﺪه و ﺑﻪ 
ﻪ ﭼﻨﺪ 
ﻢ ﻋﻤﻞ 
ﻣﺘﺮﻣﻴﻠﻲ 03 
 در اﻛﺴﺘﺎﻧﺴﻴ
ﻫﺎيژن ﻣﻬﺮه
دﻳﺖ ﺑﺎز ﺷﺪ
ي ﺗﺤﺪﻳﺪي ﺷﺪ
ﮔﺬاريﺎم ﻟﻮﻟﻪ
دك ﻧﺸﺎن ﻣﻲ
ﺟﻬﺖ ﺧﺘﻢ 
 از ﺻﺤﺒﺖ ﺑﺎ 
ﺣﺴﻲ ﻣﻮ ﺑﻲ
ﻄﻲ ﻣﻨﺎﺳﺐ و
 ﻓﺸﺎر ﺧﻮن و
ﭘﺲ از ﻫﻴﺪرا
 ﺑﻴﻤﺎر در و
 اﺳﻜﻮﻟﻴﻮز ﺷ
 ﭘﻴﺪا ﻛﺮدن
ﺴﻴﺎر ﻣﺸﻜﻞ
ز ﺧﻂ وﺳﻂ
ﺪ و ﭘﺲ از ﻣ
ﮔﺮم ﻟﻴﺪﻣﻴﻠﻲ 
ﻧﻴﻞ در ﺣﺠﻢ
ﻪ ﺑﻴﻤﺎر در و
ﻞ آن ﺑﺮاي ﺑﻴ
ﻔﺴﻲ ﻣﺸﻜﻞ 
ﺷﺪ و اﻛﺴﻴﮋن
ﻫﻴﭻ. ﺖ ﻧﻤﻮد
ﻮن ﺑﻴﻤﺎر ﺗﺰرﻳ
ﻧﺴﺰﻳﻮن ازﺧ
ﻧﻮزاد دﺧﺘﺮ زﻧ
م ﺧﺎرج ﺷﺪ ﻛ
ﭘﺲ از ﺧﺘ. 
ﺷﺮﻳﺎن رﻳﻮي
 
 ﺗﻮاﻧﺎﻳﻲ ﺑﻴﻤﺎر
 ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻓﻴﻮ
 ﮔﺮدن، ﻣﺤﺪو
اﻟﮕﻮ( ﻲ ﻣﺘﺮ
ﺮد رﻳﻮي، اﻧﺠ
ﻜﻞ وﺧﻄﺮﻧﺎ
 اﺳﭙﺎﻳﻨﺎل 
ﭘﺲ .(3ﺷﻜﻞ 
ي ﺟﻬﺖ اﻧﺠﺎم
ي رگ ﻣﺤﻴ
ﺐ ورﻳﺘﻢ آن،
. ﺧﻮن ﮔﺮدﻳﺪ
ﻲ، ﺳﺮم ﻧﻤﻜ
ﺑﻪ ﻋﻠﺖ. ﺖ
ﺘﻮن ﻓﻘﺮات ،
ورود ﺳﻮزن ﺑ
ا 52 ﺷﻤﺎره 
ﻬﺎرم اﻗﺪام ﺷ
04ﻧﺨﺎﻋﻲ -ي
ﻣﻴﻜﺮوﮔﺮم ﻓﻨﺘﺎ
ﺑﻼﻓﺎﺻﻠ.  ﺷﺪ
ﻓﺖ ﻛﻪ ﺗﺤﻤ
ﻦ ذﺧﻴﺮه ﺗﻨ
ﻟﺶ ﮔﺬاﺷﺘﻪ 
ﻚ ﺳﺒﺰ درﻳﺎﻓ
ﺟﻬﺖ ﺳﺪاﺳﻴ
ﻛﻮﭼﻚ ﻣﺎدر ا
ﻢ داده ﺷﺪ و 
ﮔﺮ 004وزن 
ﻮﻟﺪ ﻓﻮت ﻛﺮد
ﺒﻲ و ﻓﺸﺎر 
 .ﺰارش ﮔﺮدﻳﺪ
ﻪ ﺑﻪ ﻋﺪم ﺗﻮﺟ
ر ﺣﺎﻟﺖ ﺑﻴﺪار
ﻗﺎﻧﻲ، ﻛﻮﺗﺎﻫﻲ
ﺳﺎﻧﺘ 3ﻛﻤﺘﺮ از 
ر ﺗﺴﺖ ﻋﻤﻠﻜ
ي ﺑﻴﻤﺎر ﻣﺸ
ﺑﻴﻬﻮﺷﻲش 
) ﺷﺪ  ﺘﺨﺎب
ﺧﺬ رﺿﺎﻳﺖ و
ﺪام ﺑﻪ ﺑﺮﻗﺮار
ﺪاد ﺿﺮﺑﺎن ﻗﻠ
ﺷﺒﺎع اﻛﺴﻴﮋن 
ﻟﻴﺘﺮﻣﻴﻠﻲ 02
ﺸﺴﺘﻪ ﻗﺮارﮔﺮﻓ
ﺤﻨﺎي زﻳﺎد ﺳ
ﻨﺎﺳﺐ ﺟﻬﺖ 
ﻮزن اﺳﭙﺎﻳﻨﺎل
ﭼ- ﻤﺮي ﺳﻮم
ﺮوج ﻣﺎﻳﻊ ﻣﻐﺰ
 01درﺻﺪ و  
ﻟﻴﺘﺮ ﺗﺰرﻳﻖﻴﻠﻲ
ﺑﺎز ﻗﺮار ﮔﺮﺎق
ﺖ ﺣﺠﻢ ﭘﺎﻳﻴ
ﺮ ﺳﺮ ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎ
 ﻃﺮﻳﻖ ﻣﺎﺳ
ﻨﻔﺴﻲ ﻀﻌﻒ ﺗ
ي  ﻋﻠﺖ ﺟﺜﻪ
ي ﺷﻜﻢ و رﺣ
ﺎﻫﺮ ﺳﺎﻟﻢ ﺑﻪ 
ﻗﻴﻘﻪ ﭘﺲ از ﺗ
 
ﻗﻠ
ﮔ
ﺑﺎ
د
ﻓﻮ
)
د
ﺑﺮا
رو
اﻧ
ا
اﻗ
ﺗﻌ
ا
0
ﻧ
اﻧ
ﻣ
ﺳ
ﻛ
ﺧ
5
ﻣ
ﻃ
ﻋﻠ
زﻳ
از
ﻣ
ﺑﻪ
رو
ﻇ
د
  _______ آﻧﺴﺘﺮي و درد اﻳﺮانﻤﻦ رژﻳﻮﻧﺎل ﺠاﻧ ___________________________________________________________
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  رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﺟﺎﻧﺒﻲ ﮔﺮدن: 3ﺷﻜﻞ
  ﺑﺤﺚ
در اداره ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ در ﺑﻴﻤﺎران ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم 
ﻣﻮرﻛﻴﻮ ﻣﻲ ﺑﺎﻳﺴﺖ ﺗﻮﺟﻪ زﻳﺎدي ﺑﻪ وﺿﻌﻴﺖ 
- ﻫﻮاﻳﻲ، ﻧﺎﻫﻨﺠﺎريﻋﻤﻠﻜﺮد ﺗﻨﻔﺴﻲ، ﻧﺤﻮه اداره راه 
ﻋﻀﻼﻧﻲ ﻣﻌﻄﻮف - ﻫﺎي ﻛﺮاﻧﻴﻮﻓﺎﺳﻴﺎل و اﺳﻜﻠﺘﻲ
در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﺟﺎﺑﺠﺎﻳﻲ و ﺑﻪ ﻫﻢ رﻳﺨﺘﮕﻲ . ﮔﺮدد
ﺷﻮد در آﻧﺎﺗﻮﻣﻲ ﻃﺒﻴﻌﻲ راه ﻫﻮاﻳﻲ ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ دﻳﺪه ﻣﻲ
ﮔﺬاري ﻣﺸﻜﻞ ﻳﺎ ﻏﻴﺮﻣﻤﻜﻦ ﻛﻪ ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ ﺑﻪ ﻟﻮﻟﻪ
ﻣﻨﺠﺮ ﮔﺮدد و ﻫﻤﻮاره ﺑﺎﻳﺴﺘﻲ اﺣﺘﻤﺎل ﭼﻨﻴﻦ 
ﺑﻪ ﻋﻠﺖ . ﺮﻓﺖﻣﻌﻀﻠﻲ را در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران در ﻧﻈﺮ ﮔ
ﺳﺎﻛﺎرﻳﺪﻫﺎ اﺣﺘﻤﺎل اﻓﺰاﻳﺶ ارﺗﺸﺎح و رﺳﻮب ﭘﻠﻲ
ﺷﺪﮔﻲ در ﺑﺎﻓﺖ ﻧﺮم ﺣﻠﻖ، ﻛﻒ اﻧﺪازه و ﺑﺰرگ
دﻫﺎن، اﭘﻴﮕﻠﻮت، زﺑﺎن و اووﻻ وﺟﻮد دارد ﻛﻪ 
ﺗﺮ را ﺿﺮورت اﺳﺘﻔﺎده از ﻟﻮﻟﻪ ﺗﺮاﺷﻪ ﺑﺎ اﻧﺪازه ﻛﻮﭼﻚ
ﻫﺎي ﮔﺮدﻧﻲ ﺳﺒﺐ ارﺗﺸﺎح در ﻣﻬﺮه. ﻛﻨﺪاﻳﺠﺎب ﻣﻲ
ه ﻫﻴﭙﻮﭘﻼزي در ﻓﻴﻮژن ﻣﻬﺮه ﮔﺮدﻧﻲ ﺷﺪه و ﺑﻪ ﻫﻤﺮا
ي ادوﻧﺘﻮﺋﻴﺪ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﻧﻴﻤﻪ زاﺋﺪه
دررﻓﺘﮕﻲ در ﻣﻔﺼﻞ آﺗﻼﻧﺘﻮاﮔﺰﻳﺎل ﮔﺮدﻳﺪه و 
ﮔﺬاري ﭘﺎرزي در ﻫﻨﮕﺎم ﻟﻮﻟﻪاﺣﺘﻤﺎل اﻳﺠﺎد ﻛﻮادري
ﻫﻴﭙﻮﭘﻼزي زاﺋﺪه . (6-7)را اﻓﺰاﻳﺶ ﻣﻲ دﻫﺪ 
، ﺳﺒﺐ ﺗﺤﺖ ﺛﺒﺎﺗﻲ در ﻣﻔﺼﻞادوﻧﺘﻮﺋﻴﺪ ﻋﻼوه ﺑﺮ ﺑﻲ
ﺮدن ﺧﺼﻮﺻﺎ در ﻓﺸﺎر ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺘﻦ ﻃﻨﺎب ﻧﺨﺎﻋﻲ ﮔ
ﮔﺬاري ﻫﻨﮕﺎم اﻛﺴﺘﺎﻧﺴﻴﻮن ﮔﺮدن در ﻫﻨﮕﺎم ﻟﻮﻟﻪ
ﮔﻴﺮي اﻧﺠﺎم رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﮔﺮدن و اﻧﺪازه. ﺷﻮدﻣﻲ
ي ﻣﻔﺼﻞ اﺗﻼﻧﺘﻮ اﮔﺰﻳﺎل در ﺻﻮرت ﻧﻴﺎز ﺑﻪ اﻧﺪازه
ﭼﻨﻴﻦ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﮔﺮدد ، ﻫﻢﮔﺬاري ﺗﻮﺻﻴﻪ ﻣﻲﻟﻮﻟﻪ
ﺷﺪن دﻫﺎن ﺑﻪ ﻋﻠﺖ درﮔﻴﺮي ﻣﻔﺼﻞ ﻣﺤﺪودﻳﺖ ﺑﺎز
ﻛﻮﺗﺎه ﺑﻮدن ﻓﻚ ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ و از ﻃﺮﻓﻲ - ﮔﻴﺠﮕﺎﻫﻲ
ﮔﺮدن اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران اﻧﺠﺎم ﻻرﻧﮕﻮﺳﻜﻮﭘﻲ ﻣﺴﺘﻘﻴﻢ ﺑﻪ 
ﺷﻮد، ﻟﺬا اﺳﺘﻔﺎده از ﻓﻴﺒﺮ ﺗﺮ ﻣﻲﻣﺮاﺗﺐ ﻣﺸﻜﻞ
اﭘﺘﻴﻚ ﻳﺎ ﻻرﻧﮕﻮﺳﻜﻮپ وﻳﺪﺋﻮدار و ﻟﻮﻟﻪ ﮔﺬاري 
ﺑﻴﺪار و در ﻋﻴﻦ ﺣﺎل ﻧﮕﻪ داﺷﺘﻦ ﺳﺮ در وﺿﻌﻴﺖ 
ﻪ ﮔﺬاري ﺟﻬﺖ ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ ﺧﻨﺜﻲ در ﻫﻨﮕﺎم ﻟﻮﻟ
ﻴﺖ وﺿﻌ (8- 11). ﺗﻮﺻﻴﻪ ﺷﺪه اﺳﺖ ﻋﻤﻮﻣﻲ،  ﻗﻮﻳﺎً
-ﺗﻨﻔﺴﻲ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران ﺑﻪ ﻋﻠﺖ دﻓﻮرﻣﻴﺘﻲ ﺳﺘﻮن
ﻓﻘﺮات دﺳﺘﺨﻮش ﺗﻐﻴﻴﺮات ﺷﺪه اﺳﺖ و درﺟﺎت 
ﻣﺨﺘﻠﻔﻲ از ﺑﻴﻤﺎري ﺗﺤﺪﻳﺪي وﺟﻮد دارد و ﻟﺰوم 
اﻧﺠﺎم ﺗﺴﺖ ﻋﻤﻠﻜﺮد رﻳﻪ را ﻗﺒﻞ از اﻧﺠﺎم ﻋﻤﻞ 
از ﻃﺮف دﻳﮕﺮ درﺟﺎت . ﻛﻨﺪﺟﺮاﺣﻲ اﻳﺠﺎب ﻣﻲ
ﻣﺨﺘﻠﻔﻲ از ﺑﻴﻤﺎرﻳﻬﺎي ﻋﻀﻼﻧﻲ ﻗﻠﺐ ، اﺧﺘﻼﻻت 
ﻳﻲ ﻗﻠﺐ راﺳﺖ، ﻫﻴﭙﺮﺗﺎﻧﺴﻴﻮن اي، ﻧﺎرﺳﺎدرﻳﭽﻪ
ﺷﺮﻳﺎن رﻳﻮي و ﻛﻮرﭘﻮﻟﻤﻮﻧﻞ ﻧﻴﺰ در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران 
وﺟﻮد دارد و ﻟﺰوم اﻧﺠﺎم اﻛﻮﻛﺎردﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ را در 
-ﺳﺎزي ﻫﺎي ﻗﺒﻞ از ﻋﻤﻞ ﺑﻮﺟﻮد ﻣﻲﺑﺮرﺳﻲ و آﻣﺎده
ي ﺣﺴﻲ اﺳﭙﺎﻳﻨﺎل ﺟﻬﺖ ادارهﻣﻮاردي از ﺑﻲ. آورد
ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ ﮔﺰارش ﺷﺪه اﺳﺖ و ﺗﻮﺻﻴﻪ ﺷﺪه ﺑﻪ ﻋﻠﺖ 
در اﻧﺠﺎم ﺑﻴﻬﻮﺷﻲ ﻋﻤﻮﻣﻲ  ﻫﺎي ﻣﻮﺟﻮدﭘﻴﭽﻴﺪﮔﻲ
ﺣﺴﻲ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران، در ﺻﻮرت اﻣﻜﺎن از روش ﺑﻲ
اﻟﺒﺘﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ( 21-31) .ﻣﻮﺿﻌﻲ اﺳﺘﻔﺎده ﺷﻮد
ﻫﺎي ﻣﻮﺟﻮد در ﺳﻴﺴﺘﻢ ﻛﻴﻔﻮاﺳﻜﻮﻟﻴﻮز و آﻧﻮﻣﺎﻟﻲ
ﺣﺴﻲ ﻋﻀﻼﻧﻲ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران اﻧﺠﺎم ﺑﻲ- اﺳﻜﻠﺘﻲ
- ﻧﻮرواﮔﺰﻳﺎل ﻧﻴﺰ در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران ﭼﺎﻟﺶ ﺑﺮاﻧﮕﻴﺰ ﻣﻲ
ﺟﺮاﺣﻲ ﺗﻌﻮﻳﺾ ﻣﻔﺼﻞ ﺑﺎﺷﺪ وﻟﻲ ﻣﻮاردي از اﻧﺠﺎم 
-ﺣﺴﻲ ﻣﺪاوم اﺳﭙﺎﻳﻨﺎل ﮔﺰارش ﺷﺪهران ﺗﺤﺖ ﺑﻲ
در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎر ﺧﺎص ﻧﻴﺰ ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ دﻓﻮرﻣﻴﺘﻲ . اﺳﺖ
 ___________________________________________________________ ﻧاﺠ لﺎﻧﻮﻳژر ﻦﻤناﺮﻳا درد و يﺮﺘﺴﻧآ _______ 
73              ﺮﻓﻳﺎﺒ ﺳﺎﻤﻟاﻲ نارﺎﻜﻤﻫ و  
 و ﻦﺌﻤﻄﻣ ﻲﻳاﻮﻫ هار يراﺮﻗﺮﺑ رد دﻮﺟﻮﻣ تاﺮﻄﺧ و
 دﺮﻜﻠﻤﻋ ﺖﺴﺗ رد ﻪﻳر ﺪﻳﺪﺷ يﺪﻳﺪﺤﺗ يﻮﮕﻟا
 يرادرﺎﺑ ﻢﺘﺧ ﺖﻬﺟ لﺎﻨﻳﺎﭙﺳا ﻲﺷﻮﻬﻴﺑ شور ،يﻮﻳر
ﺪﺷ بﺎﺨﺘﻧا.  
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Abstract 
 
Morquio's syndrome is an autosomal recessive disease. It is from mucopolysacaridosis group 
disease and it's obvious clinical signs are severe skeletal dysplasia and normal intelligence. 
Deposition of keratan sulfate in different tissues is seen and with progression of the disease, 
connective tissue of cornea, airways, lung and heart valves will be involved. In this article we 
present a case of Morquio's rare syndrome that we terminated the pregnancy due to severe 
respiratory distress of mother and also we present the anesthesia management of this case.  
 
Keywords:  Anesthesia, pregnancy, Morquio syndrome 
 
  
 
 
 
  
  
*Corresponding Author: Dr Poupak Rahimzadeh, Department of anesthesiology, Rasoul‐Akram Medical 
Center, Tehran University of Medical Sciences, Tehran, Iran 
 
      
Anesthesiology and Pain 
Official Journal of ISRAPM 
Autumn 2011, Vol 2, No 5 
